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La  tetralogía  de  Fallot  es  la cardiopatía  cianógena  más  frecuente.  En  el siguiente  manuscrito,  describire-
mos  las  características  anatómicas,  ﬁsiopatológicas  y de  diagnóstico,  así  como  las  diferentes  técnicas  de
reparación  quirúrgica  de esta  malformación,  destacando  el parche  transanular,  el  parche  monocúspide  y
la  dilatación  intraoperatoria  de  la  válvula  pulmonar.  Con  respecto  al  abordaje  quirúrgico,  enfatizaremos
el  momento  propicio  de  la  reparación,  así  como  las técnicas  encaminadas  a la preservación  de  la  válvula
pulmonar  y  a minimizar  los  efectos  deletéreos  de  la  insuﬁciencia  pulmonar  crónica.
©  2013  Sociedad  Espan˜ola  de  Cirugía  Torácica-Cardiovascular.  Publicado  por Elsevier  España,  S.L.
Todos  los  derechos  reservados.
Tetralogy  of  Fallot  with  pulmonary  stenosis
eywords:
etralogy of Fallot
a  b  s  t  r  a  c  t
Tetralogy  of  Fallot  constitutes  the  most  common  congenital  heart  disease  presenting  with cyanosis.ransannular patch
onocusp patch
ntraoperative dilation of the pulmonary
alve
ulmonary regurgitation
In  the  next  manuscript  we’ll  describe  the  anatomic,  pathophysiology  and  diagnostic  features,  as  well
as  the  different  techniques  of  surgical  repair,  highlighting  the  transannular  patch,  the monocusp  patch
and  the  intraoperative  dilation  of  the  pulmonary  valve.  With  respect  to  the  surgical  approach  we’ll  emp-
hazise  the  timing  of  repair  and  the surgical  techniques  aimed  at preserving  the  pulmonary  valve  and
thus,  minimizing  the deleterious  effects  of  chronic  pulmonary  regurgitation.
© 2013  Sociedad  Espan˜ola  de  Cirugía  Torácica-Cardiovascular.  Published  by  Elsevier  España,  S.L. All
rights  reserved.ntroducción
La tetralogía de Fallot (TF) es la cardiopatía cianótica más  fre-
uente, constituyendo el 3,5% de todas las cardiopatías congénitas1.
mbriológicamente, y según la teoría de van Praagh, la TF sería la
onsecuencia de un hipodesarrollo del cono subpulmonar que con-
icionará un desplazamiento anterior del septo conal2. Descrita en
888 por Etienne-Louis Arthur Fallot, esta malformación se deﬁne
or 4 características anatómicas:
 Estenosis en el tracto de salida del ventrículo derecho (VD). El
desplazamiento anterior del septo infundibular condiciona una
obstrucción que puede llegar a ser completa (atresia pulmonar)
en el tracto de salida del VD. Además, la válvula pulmonar (VP)
suele ser bicúspide, con fusión comisural, engrosamiento de las
valvas e hipoplasia del anillo valvular. Esta estenosis también
puede verse exacerbada por la presencia de una estenosis supra-
valvular en el tronco e incluso las ramas de la arteria pulmonar.
Correo electrónico: victor.bautista.hernandez@sergas.es
134-0096/$ – see front matter © 2013 Sociedad Espan˜ola de Cirugía Torácica-Cardiovasc
ttp://dx.doi.org/10.1016/j.circv.2014.02.0122 Comunicación interventricular (CIV). Característicamente, los
pacientes con TF poseen una CIV grande y no restrictiva, lo que
indica que las presiones en ambos ventrículos están igualadas.
Solo en muy  raros casos la CIV puede tener características res-
trictivas. Se produce por un defecto de fusión entre el septo
conal y el ventricular, por lo que algunos autores la denominan
«conoventricular».
3 Hipertroﬁa del VD. Como hemos comentado, la presencia de una
CIV no restrictiva condiciona que el VD esté sometido a presiones
sistémicas. Aunque esta es una situación ﬁsiológica intraútero, de
tal modo que, al nacimiento, el grosor de la pared del VD es similar
al la del ventrículo izquierdo, la caída ﬁsiológica de las resis-
tencias pulmonares posparto hace que decrezca el espesor de la
pared del VD. La hipertroﬁa presente en el VD de los pacientes con
TF colabora en generar obstrucción subpulmonar. De hecho, con-
forme la obstrucción muscular se hace más  prominente, aumenta
la aparición clínica de las crisis cianóticas. En pacientes no repa-
rados, la hipertroﬁa muscular va siendo sustituida por ﬁbrosis,
con la consecuente disfunción diastólica.4 Acabalgamiento de la aorta. Inicialmente descrito como
«dextroposición» de la aorta. El desplazamiento anterior del
septo conal ya descrito, al igual que provoca hipodesarrollo de
la válvula pulmonar (VP) y estenosis en el tracto de salida del
ular. Publicado por Elsevier España, S.L. Todos los derechos reservados.
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VD, la válvula aórtica migra anteriormente con respecto a la VP,
«acabalgando» sobre el VD. Por convención (regla del 50%), se
considera que en la TF la aorta acabalga sobre el VD menos del
50%, si acabalga más  del 50%, la cardiopatía se deﬁne como VD
de doble salida.
Además de estas 4 características anatómicas típicas de la TF,
xisten otras alteraciones que se asocian a esta cardiopatía con
na frecuencia variable1. En prácticamente todos los pacientes
xiste algún tipo de defecto septal auricular, normalmente un fora-
en  oval permeable. El 25% de los pacientes con TF presentan
rco aórtico derecho. Otra anomalía relativamente frecuente en los
acientes con TF, encontrándose hasta en el 5% de los casos, son
as anomalías coronarias. Es de gran importancia quirúrgica reco-
ocer los casos con doble sistema de arteria descendente anterior,
n los que una de las arterias pasa anterior al infundíbulo del VD y
uya lesión en las maniobras de desobstrucción del tracto de salida
el VD puede provocar un cuadro grave de isquemia miocárdica.
ntre un 3 y un 15% de los casos se asocian a CIV múltiples, además
e la típica conoventricular. En ocasiones, la TF se puede asociar
 otras cardiopatías, como el canal aurículo-ventricular. La TF con
tresia pulmonar y colaterales aorto-pulmonares mayores (MAPCA,
n inglés) se trata en otro tema de este curso.
ecuerdo histórico
El tratamiento quirúrgico de la TF ha marcado diferentes hitos
n la historia de la cirugía cardiaca.
En 1945, se describió la primera paliación exitosa de esta enfer-
edad. El Dr. Blalock (cirujano) y la Dra. Taussig (cardióloga)
ealizaron la fístula sistémico-pulmonar que lleva su nombre en
l Johns Hopkins Hospital de Baltimore y que consistió en realizar
na sección de la arteria subclavia derecha nativa y anastomosar el
abo a la rama derecha de la arteria pulmonar de manera término-
ateral3. Con esta técnica, se conseguía aumentar el ﬂujo pulmonar
, consecuentemente, disminuir el grado de cianosis y mejorar la
apacidad funcional y la calidad de vida de unos pacientes, hasta
ntonces, condenados a morir en la infancia en la inmensa mayoría
e los casos. En la actualidad, para la realización de esta fístula, se
nterpone un conducto protésico (normalmente de Gore-Tex) entre
a arteria subclavia derecha y la arteria pulmonar derecha, a lo que
e le denomina fístula de Blalock-Taussig modiﬁcada.
Posteriormente, se describieron las fístulas sistémico-
ulmonares de Potts y Waterston4,5. Concretamente, la primera
onsistía en realizar una anastomosis directa entre la aorta des-
endente y la arteria pulmonar izquierda, mientras que la segunda
o hacía entre la aorta ascendente y la arteria pulmonar derecha.
stas fístulas están actualmente en desuso.
Las primeras reparaciones de esta cardiopatía se realizaron en
os albores de la cirugía cardiaca moderna. Fueron Walton Lille-
ei, en 1954 en la Universidad de Minessota usando «circulación
ruzada» (uno de los padres del paciente servía de oxigenador y
eservorio hemático), y Kirklin, en 1955 en la Clínica Mayo con
irculación extracorpórea y oxigenador, los primeros en reportar
orrecciones quirúrgicas de esta cardiopatía6,7.
De cualquier modo, desde los inicios del tratamiento quirúrgico
e la TF hasta la actualidad, el pronóstico de estos pacientes ha
ejorado de manera espectacular, consiguiéndose en la actualidad
upervivencias quirúrgicas superiores al 98% en centros de exce-
encia y que la mayoría de estos pacientes alcancen la edad adulta
n buena clase funcional y con buena calidad de vida8.isiopatología y clínica
La ﬁsiopatología de la TF viene marcada por el grado de obs-
rucción (ﬁja y dinámica) existente en el tracto de salida del VD.iov. 2014;21(2):127–131
Conforme aumenta el grado de obstrucción, aumenta el cortocir-
cuito de sangre desde el ventrículo derecho (menor saturación) al
izquierdo (mayor saturación). Este paso de sangre a través de la CIV
condiciona el signo clínico más  característico, la coloración azulada
de la piel y las mucosas o cianosis. Para que la cianosis sea patente,
ha de existir una concentración de hemoglobina reducida en sangre
> 5 g/100 ml.  Mantenida de manera crónica, la cianosis da lugar a
aumento del hematocrito y la viscosidad de la sangre, alteraciones
en el crecimiento y acropaquias.
Conforme crecen los pacientes y predomina la obstrucción diná-
mica (hipertroﬁa muscular) sobre la ﬁja (hipoplasia pulmonar),
aparecen las crisis hipóxicas9. Este cuadro clínico se caracteriza
por la exacerbación de la obstrucción en el tracto de salida del VD
ante diversos estímulos (frío, infecciones, manipulación del infun-
díbulo del VD durante las maniobras de canulación.  . .),  con lo que
disminuye el ﬂujo pulmonar y aumenta el cortocircuito derecha-
izquierda a través de la CIV. Se produce entonces una situación
clínica caracterizada por cianosis y desaturación. Si la saturación
por pulsioximetría cae por debajo de 70 y/o en la gasometría arte-
rial la saturación de oxígeno es < 20-30%, nos encontramos ante
una auténtica urgencia quirúrgica. El tratamiento médico consiste
en medidas encaminadas a revertir el cortocircuito intracardiaco y
aumentar el ﬂujo pulmonar, como el aumento de la precarga con
volumen, la utilización de vasoconstrictores sistémicos y la intuba-
ción de la vía aérea. En los pacientes que toleran estos ataques de
manera crónica, el desarrollo de una crisis hipóxica desencadena un
cambio postural de tal modo que el paciente se coloca en cuclillas
(squatting, en inglés) con el objetivo de aumentar sus resistencias
sistémicas y movilizar la sangre almacenada en el territorio venoso.
El grado de cianosis en la TF es muy  variable; de hecho, existen
pacientes con escasa obstrucción en el tracto de salida del VD y que,
por tanto, no tienen una disminución severa del ﬂujo pulmonar.
En ellos, la clínica viene marcada por los signos de insuﬁciencia
cardiaca (fatiga con las tomas, retardo del crecimiento. . .)  y no por
la cianosis, y por ello se les denomina «Fallot rosados».
Existe también una variedad rara denominada TF con VP
ausente. Esta entidad es rara y se caracteriza por la ausencia de
la VP y el desarrollo de unas arterias pulmonares dilatadas que
en muchas ocasiones condicionan síntomas por compresión de la
vía aérea. Estos pacientes suelen estar sintomáticos desde el naci-
miento y pueden requerir de cirugía neonatal en la que, además de
la corrección de la TF, se realizan procedimientos de reducción de
las arterias pulmonares y descompresión de la vía aérea. El pronós-
tico de este subtipo es peor que el de la TF con estenosis pulmonar10.
Diagnóstico
El paciente con TF suele ser un neonato o lactante que se
presenta clínicamente con coloración azulada. La pulsioximetría
permite objetivar la cianosis. Otras exploraciones complementarias
útiles son la radiografía de tórax, que típicamente demuestra una
silueta cardiaca con dilatación de las cavidades derechas (corazón
en zueco) e hipoaﬂujo vascular pulmonar, y el electrocardiograma,
en el que se suelen demostrar desviación del eje cardiaco a la
derecha y signos de hipertroﬁa. De cualquier modo, el diagnóstico
deﬁnitivo se consigue mediante la ecocardiografía.
En la actualidad, el diagnóstico de la TF suele ser prenatal en un
control rutinario de ultrasonidos realizado durante el embarazo. El
estudio ecocardiográﬁco se repite tras el nacimiento y en prácti-
camente todos los casos permite evaluar de manera adecuada las
características de esta cardiopatía (anatomía de la CIV, dirección
del cortocircuito, grado de obstrucción en el tracto de salida del
VD, anatomía del tracto de salida del VD y de la VP, grado de hiper-
troﬁa del VD, grado de acabalgamiento aórtico.  . .),  además de la
presencia de anomalías asociadas (foramen oval permeable, arco
aórtico derecho. . .).
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Otras pruebas de imagen, como el cateterismo, la resonancia
agnética o la tomografía computarizada, quedan relegadas a casos
n los que existan dudas tras la realización de la ecocardiografía.
ormalmente, estas cuestiones se plantean sobre la anatomía distal
el árbol pulmonar, que no es bien valorada con ultrasonidos. Aun-
ue el adulto con TF será objeto de estudio en otra parte del curso,
e debe mencionar aquí que la resonancia magnética constituye el
gold standard» para la valoración de esta población9.
ratamiento quirúrgico
El tratamiento de la TF es quirúrgico y consiste en su corrección
natómica, que se realiza de manera estándar mediante esterno-
omía media y con circulación extracorpórea1. Para ello se cierra
a CIV con un parche y se desobstruye el tracto de salida del VD,
ediante: 1) resección de las bandas hipertróﬁcas; 2) sección o pre-
ervación de la VP cuando sea posible, y 3) colocación de parches de
mpliación en el infundíbulo del VD y/o tronco y ramas de la arte-
ia pulmonar, según sea necesario. Tras la intervención, suele existir
ierto grado de disfunción del VD, por lo que en lactantes y nin˜os
equen˜os se recomienda no cerrar el foramen oval permeable para
acilitar un cortocircuito derecha-izquierda, en caso de disfunción
osquirúrgica signiﬁcativa del VD.
Existen diferentes controversias sobre el manejo quirúrgico de
a TF que pasamos a discutir:
allot sintomatológico en edad neonatal
Como hemos explicado, las crisis hipóxicas pueden llegar a
onstituir una auténtica urgencia quirúrgica. Afortunadamente,
stas crisis suelen estar condicionadas en mayor medida por la
bstrucción dinámica que por la ﬁja y, por tanto, suelen exacer-
arse semanas/meses tras el nacimiento conforme se incrementa
a hipertroﬁa del VD. Sin embargo, algunas pacientes ya presentan
íntomas severos en el periodo neonatal. En estos casos, existen 2
osibles estrategias quirúrgicas:
 Algunos grupos deﬁenden la realización de una fístula sistémica-
pulmonar (habitualmente una fístula de Blalock-Taussig modiﬁ-
cada de 3,5 mm de diámetro para un recién nacido a término) con
el objetivo de aumentar el ﬂujo pulmonar y minimizar el riesgo
de cianosis y demorar así la reparación anatómica mas  allá de los
3 meses de vida, cuando se ha completado la arborización de las
arterias pulmonares. Para la realización no suele ser necesaria
la circulación extracorpórea y se puede abordar bien por tora-
cotomía o por esternotomía media. Según sus defensores, esta
estrategia presenta como ventaja que evita una cirugía mayor
con circulación extracorpórea en un neonato pero las desventa-
jas son que se deja al lactante con una ﬁsiología paliativa hasta la
reparación y que se somete al paciente a la morbimortalidad de
2 intervenciones1.
 Otros grupos se inclinan por la corrección neonatal en todos los
casos que presenten síntomas tempranos. A favor, estos autores
esgrimen que se establece una circulación más  ﬁsiológica desde
una edad temprana, previniendo el incremento de la hipertroﬁa
del VD y los problemas derivados de la cianosis, sin que se objetive
un incremento en la mortalidad. Sin embargo, en los estudios
de reparación neonatal de TF sí que se observa un aumento del
tiempo de intubación y de la estancia en Unidad de Cuidados
Intensivos de estos pacientes11.
bordaje de las lesiones intracardiacasExiste controversia sobre cuál es el mejor abordaje para acceder
 las lesiones intracardiacas presentes en la TF, la vía transauricular
 la transventricular.iov. 2014;21(2):127–131 129
Los autores que deﬁenden la vía transventricular argumentan
que, a través de una pequen˜a ventriculotomía, se puede desobstruir
el tracto de salida del VD con menor resección de bandas muscula-
res y, por tanto, menor desarrollo posterior de ﬁbrosis endocárdica.
Así mismo, este abordaje permitiría respetar más fácilmente tanto
la banda moderadora, como la válvula tricúspide y aórtica durante
el cierre de la CIV. Los autores que preconizan la vía transauricular
argumentan que se pueden conseguir unos resultados similares a
través de una auriculotomía derecha y, por tanto, sin realizar una
ventriculotomía derecha, lo que preservaría la función del VD a
largo plazo.
Diferentes estudios demuestran excelentes resultados a corto y
largo plazo utilizando cualquiera de estos abordajes. En la actuali-
dad, ambos abordajes siguen siendo empleados ampliamente12.
Función valvular pulmonar
La técnica quirúrgica más  empleada para el tratamiento de la TF
desde los comienzos es el parche transanular. Esta técnica consiste
en, como su propio nombre indica, abrir el anillo de la VP pulmonar
con una incisión longitudinal que se inicia en el tronco de la arteria
pulmonar (normalmente, hasta la bifurcación), secciona el anillo
pulmonar y se extiende hasta el infundíbulo del VD. Como ya hemos
visto, esta incisión se puede emplear también para cerrar la CIV y
completar la resección de bandas musculares en el tracto de salida
del VD. Finalmente, se implanta un parche de tejido autólogo o
heterólogo cubriendo los bordes de la incisión. Con esta técnica se
suele conseguir una desobstrucción completa del tracto de salida
del VD.
Estudios a largo plazo de pacientes intervenidos con este técnica
en los an˜os 70 ya conﬁrmaron los excelentes resultados del parche
transanular. En 2001, Bacha et al. publicaron los resultados a largo
plazo de los pacientes con TF y menores de un an˜o que recibieron
reparación primaria en el Boston Children’s Hospital entre 1971 y
19778. De los 57 pacientes intervenidos, 49 sobrevivieron a largo
plazo y, de ellos, en 45 se obtuvo seguimiento actualizado. Para
un seguimiento medio de 23,5 an˜os, se registró una muerte tardía.
La gran mayoría de los pacientes (41/45) estaban asintomáticos. La
utilización de un parche transanular en la reparación no inﬂuía en
la supervivencia a largo plazo. De hecho, estudios recientes ratiﬁ-
can esta información y conﬁrman que el parche transanular sigue
constituyendo la principal técnica utilizada para la reparación de la
TF en todo el mundo12.
Sin embargo, la realización del parche transanular cualquiera
que sea la cardiopatía subyacente, condiciona la aparición de una
insuﬁciencia pulmonar (IP) severa que a su vez implica un cam-
bio ﬁsiológico importante en el corazón13. El VD que, como hemos
visto, había sido un ventrículo sometido a una sobrecarga de pre-
sión, pasa a ser de manera aguda un ventrículo condicionado por
una sobrecarga de volumen. Aunque la IP constituye una lesión
muy  bien tolerada durante an˜os e incluso décadas, en la evolu-
ción de muchos de estos pacientes se observa una dilatación del
VD con aumento de los volúmenes telesistólico y telediastólico,
y ﬁnalmente la aparición de arritmias ventriculares y disfunción
del VD. Cuando aparecen estos últimos signos, el pronóstico de los
pacientes se encuentra comprometido, incluso cuando se restaure
de manera satisfactoria la función valvular pulmonar mediante
implante de prótesis quirúrgica o percutánea.
La objetivación de los efectos deletéreos a largo plazo de la insu-
ﬁciencia pulmonar para el pronóstico de los pacientes con TF, ha
hecho que diferentes grupos hayan desarrollado estrategias para
la preservación de la función valvular pulmonar a la hora de la
reparación quirúrgica. De ellas destacamos 2.
El parche monocúspide es una técnica popularizada por Brown
et al.14, que se caracteriza por la realización de una incisión longi-
tudinal, similar a la que se lleva a cabo para el parche transanular.
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Figura 1. Dilatación intraoperatoria de la válvula pulmonar. Nótese cómo tanto el
infundíbulo del VD como el tronco de la arteria pulmonar están abiertos amplia-
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Figura 2. Resultado intraoperatorio tras la dilatación de la válvula pulmonar. Obsér-
vense 2 parches de pericardio heterólogo ampliando tanto el tracto de salida del VD
como el tronco de la arteria pulmonar. Entre ambos parches se encuentra el anillo
de  la VP que se ha preservado.ente, preservando el anillo de la VP. El balón de angioplastia es introducido a través
e la infundibulotomía y progresado a través del anillo de la VP hasta el tronco de
a  arteria pulmonar.
na vez seccionados el tronco de la arteria pulmonar, el anillo de la
P y el infundíbulo del VD, se confecciona un parche que se coloca
obre la ventriculotomía y que llega hasta el plano valvular. Este
arche se confecciona de manera que sea algo redundante para
ue pueda coaptar en diástole con la pared ventricular y el septo
onal sin producir obstrucción residual. Seguidamente, se implanta
tro parche que cubre la incisión de la arteria pulmonar y el parche
revio, de manera que el primer parche se abre en diástole ventri-
ular, realizando cierta función valvular. Aunque hay grupos muy
ntusiastas con esta técnica, otros reportan que la funcionalidad
olo se mantiene a corto plazo y que aumenta el número de rein-
ervenciones por obstrucción del tracto de salida del VD durante el
eguimiento.
Existen casos en el espectro más  favorable de la TF en los que
a VP muestra un anillo con dimensiones normales e incluso exis-
en 3 velos bien desarrollados. En estos casos, desafortunadamente
aros, se debe respetar el anillo pulmonar. En los casos en que
stén fusionados los velos, se pueden realizar comisurotomías. De
anera relativamente reciente, diferentes grupos, entre los que
os incluimos, están publicando buenos resultados con una téc-
ica de preservación de la VP en pacientes con anillos hipoplásicos,
onsistente en la dilatación intraoperatoria de la VP15-17. Este pro-
edimiento consiste en, a través de la arteria pulmonar y/o el
nfundíbulo del VD, inspeccionar la VP, que suele ser bicúspide
 con velos fusionados, y realizar sendas comisurotomías que se
xtienden hasta el mismo  anillo pulmonar. A continuación, y pre-
eriblemente con un balón de angioplastia o un dilatador de Hegar,
e procede a dilatar de manera progresiva el anillo hasta un diáme-
ro normal para la superﬁcie corporal del paciente (ﬁg. 1). Desde
ulio del 2009 hasta marzo del 2012, nuestro grupo ha realizado 12
asos de dilatación intraoperatoria de 38 pacientes con TF inter-
enidos durante ese periodo. La mediana de peso y edad en el
omento de la cirugía fue de 7,6 kg y 6 meses. No hubo mortali-
ad hospitalaria ni durante el seguimiento. De manera interesante,
emos comprobado que para un seguimiento medio de 22 meses,
anto el diámetro del anillo pulmonar como el del tronco de la
rteria pulmonar ha ido creciendo. Además, ningún paciente se
a reintervenido, ni muestra obstrucción signiﬁcativa del tracto
e salida del VD. Dos pacientes presentan IP moderada, siendo
o signiﬁcativa en el resto de la serie17. Aunque los resultados deExisten también diferentes líneas de investigación sobre el desarrollo de válvulas
pulmonares biocompatibles a partir de distintas líneas celulares y de dispositivos
para minimizar o evitar la dilatación del VD.
esta técnica parecen prometedores, hacen falta estudios con mayor
número de pacientes y más  seguimiento para evaluar el procedi-
miento (ﬁg. 2).
Conclusiones
La TF es la cardiopatía cianógena más  frecuente.
Requiere reparación quirúrgica «idealmente» entre los 3 y los
6 meses de edad.
La paliación ha quedado relegada a casos muy especíﬁcos (neo-
natos sintomáticos).
La supervivencia a corto y largo plazo es excelente.
En la actualidad, se están evaluando distintos tratamientos enca-
minados a preservar la función de la VP y, por tanto, a evitar los
efectos crónicos de la IP severa.
Conﬂicto de intereses
Los autores declaran no tener ningún conﬂicto de intereses.
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